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Sjúkratilfelli
Tuttugu og þriggja ára gömul kona leitaði til bráða-
móttöku vegna mæði. 
Hún hafði fjögurra vikna sögu um versnandi mæði
við áreynslu og mæddist mjög við að ganga hratt upp
eina hæð í húsi. Þessu fylgdi hósti, glær uppgangur,
þreyta, lystarleysi og megrun um 25 kg á nokkrum
mánuðum. Fyrra heilsufar hennar var almennt gott
utan aðgerðar á liðþófa og asma í æsku. Ofnæmi ekki
þekkt og tók engin lyf. Hún var barnlaus nemi og
ekki í sambúð.
Við skoðun var hún föl með bláma á vörum. Blóð-
þrýstingur var 125/75 mmHg, púls 125/mín, hitalaus,
öndunartíðni 24/mín og súrefnismettun 79% án súr-
efnis. Við lungnahlustun heyrðust bronchial öndun-
arhljóð beggja megin. Greinilegir kylfufingur. Að
öðru leyti var skoðun eðlileg.
Blóðgas án súrefnisgjafar sýndi pH 7,34, PCO2 40
mmHg og PO2 49 mmHg. Röntgenmynd af lungum
var eðlileg. Blóðrannsóknir sýndu hækkun á hvítum
blóðkornum 11,2x109 /L, sökk 24 mm/klst og D-dím-
er innan eðlilegra marka.
Einkenni hennar og hypoxemía vöktu grun um
segarek til lungna og var því fengin sneiðmynd af
lungnaæðum og lungnavef sem reyndist vera eðlileg.
Einnig var tekin háskerpusneiðmynd af lungnavef til
þess að útiloka millivefjasjúkdóma (e. pulmonary
fibrosis) og langvinna berkjubólgu með bronchiect-
asis. Myndin sýndi mjög vægar dreifðar örbreytingar
í millivef beggja lungna en þær voru ekki taldar út-
skýra hypoxemíu.
Hún var því lögð inn á lungnadeild vegna hypox-
emíu af óþekktum toga. Reynt var að gera blásturs-
próf (spírómetríu) en hún náði ekki að framkvæma
prófið vegna magnleysis. Svefnrannsókn var gerð og
sýndi ekki augljós merki um kæfisvefn. Grunur vakn-
aði um máttleysi í öndun-
arvöðvum eða sjúkdóm í
miðtaugakerfi en skoðun
taugalæknis og segulóm-
un af heila ásamt tauga-




kenna var meðferð reynd







með innöndunarstera og langvirkum beta-agonista
sem dró dálítið úr slímmyndun. Við sex mínútna
göngupróf féll súrefnismettun úr 94% í hvíld niður í
68% við áreynslu og púls fór í 175 slög á mínútu.
Mæði var af NYHA (New York Heart Association)
flokki III. Þar sem konan hafði viðvarandi mæði og
lága súrefnismettun við litla áreynslu var hjartaómun
gerð til þess að kanna starfsemi slegla, mögulegan
háþrýsting í hægri hluta hjarta og samleiðslu milli
hólfa (e. shunt). Ómunin var eðlileg. Eftir ítarlegt
samráð við hjartalækna var ákveðið að gera hjarta-
þræðingu. Hjartaþræðing sýndi of háan þrýsting í
lungnaslagæð (tafla I). Ekki kom fram samleiðsla
milli hólfa. Fleygþrýstingur (e. pulmonary capillary
wedge pressure) var eðlilegur.
Ekki fundust skýringar á lungnaháþrýstingnum og
fékk hún því greininguna lungnaslagæðaháþrýstingur
án þekktra orsaka (e. primary pulmonary hyperten-
sion).
Til að útiloka þekktar orsakir fyrir lungnaháþrýst-
ingi voru tekin lifrarpróf og  HIV-próf  sem öll voru
eðlileg. Hún kvaðst ekki hafa notað megrunarlyf.
Lungnaslagæðamyndataka var gerð til að útiloka enn
frekar blóðtappa í smáum greinum lungnaslagæða en
rannsóknin var innan eðlilegra marka.
Gert var próf til að kanna breytingar á þrýstingi og
viðnámi í lungnaslagæð eftir gjöf epópróstenóls og
síldenafíls. Lungnaslagæðaþrýstingur og viðnám héld-
ust óbreytt eftir gjöf epóprósteóls en örlítil lækkun
varð á þrýstingi eftir síldenafíl. Meðferð er hafin með
síldenafíl og stefnt að viðbótarmeðferð með bósentan
(endóþelín-1 antagónisti). Sjúklingi er nú fylgt náið
eftir í göngudeild lungnasjúkdóma á Landspítala og
virðist öndun og úthald nokkuð skánandi.
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Tafla I. Niðurstöður úr hjartaþræðingu.
Þrýstingur  (mmHg) Sjúklingur Viðmiðunarmörk 
Meðallungnaslagæðaþrýstingur 33 12-15
Slag-/lagbilsþrýstingur í lungnaslagæð 44/14 15-30/4-12
Fleygþrýstingur (e.wedge pressure) 
í vinstri lungnaslagæð 12 4-15
Slag-/lagbilsþrýstingur í hægri gátt 11/7 5-10/0
Slag-/lagbilsþrýstingur í hægra slegli 50/4 15-30/2-8
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Umræða
Tilfellið er lærdómsríkt og reynir á rökrétta greiningu
hypoxemíu. Langvinn hypoxemía getur leitt til
lungnaslagæðaháþrýstings (e. secondary pulmonary
hypertension). Þegar háþrýstingur í lungnaslagæð
greinist er lykilatriði að útloka fyrst sjúkdóma eða
ástand sem veldur langvinnri hypoxemíu (sjá töflu II
um helstu orsakir hypoxemíu).
Lungnaslagæðaháþrýstingur af óþekktri orsök
(prímer lungnaslagæðaháþrýstingur (PLH)) er skil-
greindur sem meðalþrýstingur (mean pulmonary art-
ery pressure) hærri en 25 mmHg við hvíld, eða 30
mmHg við áreynslu ef ekki eru til staðar sjúklegar
breytingar í lungnavefnum, hjartasjúkdómar, band-
vefssjúkdómar eða segarek til lungna (1). 
Flest tilvik eru stök en ættarsaga hefur fundist í 6-
10% tilfella og virðist sjúkdómurinn erfast ríkjandi
með ófullkominni sýnd (2). Nýgengi  PLH er 1-2
tilfelli/milljón íbúa en sjúkdómurinn er mun algeng-
ari í konum en körlum (3, 4). Hann getur greinst á
hvaða aldri sem er en algengast er að hann komi fram
á þriðja áratug hjá konum og á þeim fjórða hjá körl-
um (2).
Margir þættir eru tengdir PLH. Þekktastur þeirra
er notkun megrunarlyfja, svo sem amínórex fumar-
ate og fenflúramíne. Notkun þeirra tengist faraldri
sjúkdómsins í Sviss, Þýskalandi og Austurríki í kring-
um 1960 og í Evrópu um 1995 (5). Aðrir áhættuþættir
eru HIV-sýking, amfetamín og kókaínneysla, port-
æðaháþrýstingur, meðfædd samleiðsla milli aðal- og
lungnablóðrásar og bandvefssjúkdómar (4). Faralds-
fræðilegar rannsóknir hafa ekki sýnt tengsl við
notkun p-pillunnar þrátt fyrir ýmsar vangaveltur um
tengsl estrógens og PLH þar sem sjúkdómurinn er al-
gengari meðal kvenna (6).
Meinafræðilegar rannsóknir á PLH benda til að
háþrýstingurinn stafi af þrengslum í litlum lungna-
slagæðum með medial hypertrófíu og fíbrósu í lam-
ina interna æðanna (7). Nokkrar rannsóknir hafa sýnt
truflun í starfsemi æðaþels þar sem myndun prosta-
sýklíns og köfnunarefnisoxíðs minnkar en myndun
endóþelíns eykst. Hins vegar er ekki vitað hvort þessi
truflun í starfsemi er orsök sjúkdómsins eða afleiðing
af stöðugri skemmd í æðaveggjum (8, 9). Rannsóknir
hafa sýnt meira af endóþelín 1 í þvagi PLH sjúklinga
en heilbrigðra en endóþelín 1 veldur æðasamdrætti
og fjölgun á sléttum vöðvafrumum í æðaveggjum
lungnaslagæða.  Lyf sem blokka virkni endóþelíns 1
lækka lungnaslagæðaþrýsting og geta í sumum tilfell-
um bætt úthald og minnkað mæði sjúklinga með
PLH (10).
Mæði er algengasta einkenni sjúklinga með PLH.
Önnur einkenni eru slappleiki, brjóstverkur, yfirlið,
bjúgur á útlimum og hjartsláttartruflanir (2). Oft
finnst ekkert markvert við líkamsskoðun nema ef
sjúkdómurinn er farinn að valda hægri hjartabilun.
Vegna ósértækra einkenna tekur gjarnan langan tíma
að greina PLH.
Blóðrannsóknir eru venjulega ósértækar en úti-
loka þarf HIV-sýkingu, lifrar- og gigtarsjúkdóma.
Röntgenmynd af lungum getur sýnt breytingar, svo
sem stækkun á lungnaslagæðum, hægrigátt og slegli,
ásamt eðlilegum lungnavef.
Sneiðmynd af lungnaæðum og -vef er mikilvæg til
að útiloka aðra sjúkdóma sem geta valdið lungna-
slagæðaháþrýstingi (e. secondary pulmonary hyper-
tension). Hjartalínurit getur sýnt hægri öxul með
áberandi P bylgju í undirvegg og R bylgju meira
áberandi en S bylgju í fyrstu brjóstleiðslu (V1).
Hafa ber í huga að ofangreindar rannsóknir eru
oftast innan eðlilegra marka þar til sjúkdómurinn er
kominn á alvarlegt stig með mikilli hækkun á lungna-
slagæðaþrýstingi.
Hjartaómun er notuð til greiningar og eftirfylgni á
PLH en varast ber að hún getur verið eðlileg á vægari
stigum sjúkdómsins þegar þrýstingur er ekki orðinn
mjög hár, eins og hjá sjúklingi okkar. Hjartaómun
getur sýnt bæði virkni og stærð hægra slegils ásamt
útfallsstuðli og hægt er að reikna út slagbilsþrýsting í
lungnaslagæð. Hjartaómun er ekki síður mikilvæg til
að útiloka lokusjúkdóma, meðfædda galla og sjúk-
dóma í vinstri hluta hjarta og nýtist afar vel við eftir-
fylgni.
Sex mínútna göngupróf er mikilvægt til að kanna
áreynslugetu, svörun við meðferð og horfur sjúk-
linga. Hægri hjartaþræðing er gerð til að staðfesta
sterkan grun um PLH. Hjartaþræðing segir til um
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Tafla II. Helstu orsakir hypoxemíu.
Sjúkdómar í lungnavef Hjartasjúkdómar
Langvinn lungnateppa Vinstri hjartabilun                         
Millivefjasjúkdómar í lungum Kransæðasjúkdómur 
Lungnabólga Mítrallokuleki
Lungnamar Mítrallokuþrengsli
Samfall (atelectasis) Ofvökvun vegna 
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meðhöndla og horfur sjúklinga í því ástandi eru mun
betri en þeirra sem þjást af  lungnaslagæðaháþrýst-
ingi af óþekktum orsökum (PLH). Einnig bendir
margt til þess að nú sé mikilvægara en áður að greina
PLH þar sem ný og virkari lyf standa til boða.
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alvarleika lungnaháþrýstings og horfur. Ef um mark-
tæka hægri hjartabilun er að ræða eru horfur mjög
slæmar (11).
Til að meta hvaða meðferð hentar hverjum sjúk-
lingi er gert svokallað epópróstenól (Flolan) próf til
að kanna hvort sjúklingur svari æðavíkkandi lyfjum.
Svörun er skilgreind sem >20% fall í lungnaslagæða-
þrýstingi og lungnaæðaviðnámi með auknu eða
óbreyttu hjartaútfalli ásamt lítilli eða engri breytingu
á blóðþrýstingi í útæðum (12). Ef jákvæð svörun er
við þessu prófi eru kalsíum blokkar gjarnan notaðir
sem æðavíkkandi lyf. Rannsóknir sýna að þeir bæta
blóðflæði og horfur sjúklinga (13). Skammtar eru
breytilegir en PLH sjúklingar þurfa yfirleitt mjög háa
skammta til að ná tilsettum áhrifum. Slíkum skömmt-
um fylgja gjarnan aukaverkanir, svo sem lágur blóð-
þrýstingur í útæðum, bjúgur og fleira.
Ný lyf eru komin á markað sem geta gagnast sjúk-
lingum þrátt fyrir litla svörun við æðavíkkandi lyfi.
Lyf þessi eru á töfluformi sem er mikil breyting því
prostasýklínlík lyf sem stundum eru notað þarf að
gefa í sídreypi og nituroxíð sem innöndunarlyf. Nýju
lyfin eru endóþelín-1 blokkinn bósentan sem minnst
var á hér að ofan og fosfódíesterasa blokkinn sílden-
afíl sem viðheldur lengri æðavíkkandi áhrifum köfn-
unarefnisoxíðs (14). Rannsóknir hafa sýnt að þau
lækka meðallungnaslagæðaþrýsting en langtímaáhrif
eru enn óljós. Flestar rannsóknir benda til að blóð-
þynning geti bætt horfur PLH sjúklinga (15). 
Lungnaígræðsla er í raun eina lækningin á PLH
eins og er (16). Ábendingar fyrir lungnaígræðslu eru:
NYHA (New York Heart Association) tegund III og
IV þrátt fyrir lyfjameðferð, hjartastuðull (cardiac
index) <2L/mín/m2, þrýstingur í hægri gátt >15 mHg
og meðallungnaslagæðaþrýstingur >55 mmHg (17). 
Tilfellið er áminning um að rannsaka þurfi hypox-
emíu nákvæmlega og kanna ítarlega orsakir lungna-
slagæðaháþrýstings ef hann finnst. Ýmsa lungna- og
hjartasjúkdóma sem valda slíkum háþrýstingi má
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